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Epidemiologie et histoire 
naturelle de la cirrhose 


La prevalence des cirrhoses en France est de 2 OOO a 3 300 cas 
par million d'habitants. Sa principale cause est I'alcool (75 % des cas) 
suivie de I'hepatite C et de la steatohepatite non alcoolique. 

Le risque de deces auqmente fortement apres la 1 re decompensation. 
La survenue d'un carcinome hepatocellulaire est devenue 
la complication mortelle la plus frequente. 
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L a cirrhose est une maladie du foie frequente et grave. 
Sa prevalence en France n’est pas exactement connue, 
car de nombreux cas sont asymptomatiques. Or, c’est a 
ce stade qu’il est imperatif de detecter ces patients afin de 
tenter de prevenir la survenue d’une decompensation et 
d’ameliorer le pronostic. 1 

EPIDEMIOLOGIE DE LA CIRRHOSE 
EN FRANCE 


En France, la prevalence des malades atteints de cirrhose 
alcoolique a ete estimee entre 1 500 et 2 500 cas par 
million d’habitants. 2 L’alcool representant 75 % des causes 
de cirrhose, on peut evaluer la prevalence totale des cir- 
rhoses en France entre 2 000 et 3 300 cas par million d’ha- 
bitants. L’alcool est associe dans au moins 10 °/o des cas a 
une hepatite virale C qui est la 2 e cause et la steatohepatite 
non alcoolique la 3 e . Les autres causes sont plus rares 
(tableau 1). 


Cirrhose alcoolique 

En France, la consommation moyenne d’alcool pur par 
adulte de plus de 15 ans et par an est passee de 22,1 L en 
1975 a 10,7 L en 1999. La mortalite par cirrhose alcoo- 
lique ou « sans precision » du foie suit la courbe de 
consommation d’alcool. Elle est passee de 14 934 en 1980 
a 8 528 en 1999. 3 

Le risque de developper une cirrhose croit avec la 
quantite d’alcool consommee par jour mais ne conceme 
que 20 % des buveurs excessifs (1 50 000 cas dans la tran- 
che d’age 45-55 ans). L’inegalite des individus devant 
Fhepatotoxicite de l’alcool suggere l’intervention de fac- 
teurs genetiques et de l’environnement, en particulier 
nutritionnels. Le risque relatif de cirrhose alcoolique differe 
selon le sexe et devient important a partir de 30 g par jour, 
soit 3 verres chez les femmes, et 50 g par jour, soit 5 verres 
chez les hommes. De plus, il semble que la maladie se 
developpe plus rapidement chez la femme (10 ans) que 
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Causes des cirrhoses par ordre decroissant 
de leur frequence en Europe 


1 Alcool 

1 Cholangite sclerosante 

1 Hepatite virale C 

1 Maladie de Wilson 

1 Steatohepatite non alcoolique 

1 Mucoviscidose 

1 Hepatite virale B, B-D 

1 Deficit en al-antitrypsine 

1 Hemochromatosegenetique 

1 Syndrome de Budd-Chiari 

1 Hepatite auto-immune 

chronique 

1 Cirrhose biliaire primitive 

1 Cryptogenetique 

1 Hepatites medicamenteuses 


et toxiques 





chez 1’homme (15 ans). L’influence du mode de consum- 
mation, reguliere ou occasionnelle, et a jeun ou non a 
jeun, n’est pas connue avec precision. De plus, on ne peut 
affirmer que le risque de cirrhose est fonction du type de 
boissons consommees. Par contre, la consommation de 
lipides semble etre un facteur aggravant du risque de cir- 
rhose alcoolique. La consommation de lipides multiplie 
par 1,5 le risque relatif de cirrhose alcoolique pour chaque 
tranche de 10 g au-dela de 90 g par jour. Enfin, le sur- 
poids est egalement un facteur de risque de cirrhose a 
niveau constant d’age, du sexe, de la quantite d’alcool 
consommee par jour et de la duree d’alcoolisation. 

Cirrhose liee au virus de I'hepatite C 

II a ete admis, en 1994, que 400 000 a 500 000 person- 
nes etaient infectees par le virus de I’hepatite C. Une 
enquete en 2004 aupres des assures sociaux a revele que 
0,86 % d’entre eux etaient porteurs chroniques d’une 
infection virale C. 3 L’infection virale C est une infection 
chronique et evolutive dont la morbidite et la mortalite 
sont decalees par rapport a la date de la contamination. La 
severite des lesions hepatiques dues a l’infection virale C 
est liee a la progression de la fibrose, qui aboutit a la per- 
turbation majeure de l’architecture hepatique qu’est la cir- 
rhose, et a la survenue du carcinome hepatocellulaire. 
Compte tenu du caractere dynamique de l’infection, 
Deuffic-Burban et al. ont modelise a partir des donnees 
frangaises la morbidite liee au virus de I’hepatite C predite 
pour 2002. 5 Selon ce modele, le nombre de personnes au 
stade de cirrhose predit pour les infections survenues jus- 
qu’en 1998 etait de 45 000 en 2002, et celui des person- 
nes ayant un carcinome hepatocellulaire predit a partir 
des memes hypotheses etait de 2 000. En effet, environ 10 
a 20 % des porteurs chroniques du virus de I’hepatite C 
risquent de developper des lesions de cirrhose hepatique, 
avec un risque ulterieur de 3 a 5 % par an de carcinome 
hepatocellulaire. 


Cirrhose secondaire a la steatohepatite 
non alcoolique 

Les hepatopathies dysmetaboliques correspondent 
aux hepatopathies steatosiques non alcooliques, conse- 
quence d’une insulinoresistance associee le plus souvent a 
une obesite, un diabete ou a une dyslipidemie. Le terme 
d’hepatopathie steatosique non alcoolique englobe les 
differents stades de la maladie du foie qui vont de la stea- 
tose a la cirrhose, compliquee ou non d’un carcinome 
hepatocellulaire avec, comme intermediaire, differents 
stades d’inflammation (steatohepatite non alcoolique) et 
de fibrose. La decouverte d’une steatohepatite non alcoo- 
lique expose au risque devolution vers une cirrhose et un 
carcinome hepatocellulaire. A la date de la biopsie, une 
fibrose severe est constatee histologiquement chez 15 a 
50 % des patients et une cirrhose chez environ 10 %. Ces 
hepatopathies pourraient etre la principale cause des cir- 
rhoses jusqu’ici considerees comme d’etiologie inconnue. 
II a ete estime que la steatohepatite non alcoolique etait la 
maladie sous-jacente dans 30 a 70 °/o des cas de cirrhose 
ciyptogenetique. 6 En effet, une etude a montre que l’obe- 
site ou le diabete etaient 2 fois plus frequemment rencon- 
tres et l’association obesite + diabete etait 5 fois plus sou- 
vent presente chez les patients ayant une cirrhose de 
cause indeterminee comparativement a des cirrhoses 
d’autres origines. En ce qui concerne la repartition par 
sexe, bien que les etudes transversales n’aient pas montre 
que le sexe feminin soi un facteur de risque de cirrhose, la 
plupart des cirrhoses cryptogenetiques surviennent chez 
la femme agee d’environ 60 ans. 

II a ete estime en France, avec un taux d’obesite d’envi- 
ron 8 °/o, que le nombre de patients ayant une cirrhose en 
rapport avec une hepatopathie dysmetabolique etait d’en- 
viron 10 000. Cela ferait done de la steatohepatite non 
alcoolique une des principales causes de cirrhose dans 
notre pays avec une prevalence croissante dans les 10 a 15 
annees a venir. 


m 


■) Grace aux progres realises depuis 20 ans, la morbidite due 
aux complications de la cirrhose (infection du liquide d’ascite, 
hemorragies de I'hypertension portale) a diminue. 

■) ^incidence du carcinome hepatocellulaire augmente en France 
parallelement a I'accroissement du nombre de cirrhoses en 
rapport surtout avec I'infection par le virus de I'hepatite C. 

■) L'identification de I'obesite et du diabete comme facteurs de 
risque de cirrhose a reduit le cadre des cirrhoses dites 
cryptogenetiques. 
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Cirrhose virale B 

Une enquete recente 4 aupres des assures sodaux a montre 
une prevalence de 0,68 % de porteurs chroniques du virus de 
Fhepatite B. En moyenne, le risque d’avoir une cirrhose apres 
40 ans d’evolution d’une hepatite chronique B est de 20 a 
30% avec un risque de developper un cardnome hepatocel- 
lulaire chez les patients au stade de cirrhose de 3 % par an 1 

Cirrhose secondaire a une hemochromatose 

La frequence du genotype C 282 Y homozygote en 
France est de 0,2 a 0,8 %. La penetrance du genotype est 
inconnue et incomplete, ce qui empeche une estimation 
precise du nombre d’individus concernes en France et 
encore plus du nombre de patients ayant une cirrhose. 
Cette forme evoluee de la maladie devrait etre rare. Parmi 
352 patients homozygotes suivis dans un centre specia- 
lise, 18 % (14 % de femmes, 26 % d’hommes) avaient une 
cirrhose. 7 La complication majeure de la cirrhose liee a 
Fhemochromatose est le developpement du cardnome 
hepatocellulaire dans 15 a 30 % des cas. 

Cirrhose secondaire a une hepatite auto- 
immune 

L’hepatite auto-immune survient le plus souvent chez 
les femmes, avec un sex-ratio de 3,6/1, et peut survenir a 
tout age. L’incidence de Fhepatite auto-immune de type 1 
(definie par la presence d’anticorps anti-muscles lisses et 
d’ anticorps antinucleaires) pour 100 000 habitants et par 
an est de 0,12 en France et celle de Fhepatite auto- 
immune de type 2 (caracterisee par la presence d’anti- 
corps anti-LKMl) est 0,3/100 000. Une cirrhose apparait 
chez au moins 40 % des survivants. 8 

Cirrhose biliaire primitive 

La cirrhose biliaire primitive est due a une destruction 
progressive des voies biliaires intrahepatiques de petite 
taille, probablement par un processus immunologique qui 
atteint dans 90 % des cas des femmes entre 40 et 59 ans. 11 
s’agit d’une maladie rare dont la prevalence est difficile a 
etablir. En outre, le diagnostic de la maladie est fait de plus 
en plus tot chez des patients asymptomatiques n’ayant pas 
encore de cirrhose. Chez les malades traites par l’acide 
ursodesoxycholique, le temps median pour developper 
une cirrhose a partir d’un stade 1-11 de la classification de 
Ludwig (stade 1 : lesion inflammatoire strictement limitee 
a l’espace porte ; stade IF : lesion inflammatoire limitee a la 
region periportale) est respectivement de 25 et 20 ans. 9 

HISTOIRE NATURELLE DE LA CIRRHOSE 

Evolution quelle que soit I'etioloqie 

Les manifestations cliniques de la cirrhose sont varia- 
bles allant de l’absence de symptomes a l’insuffisance 
hepatique. Bien que l’histoire naturelle soit determinee 


par la nature et la gravite de la maladie sous-j acente, pres de 
40 % des cirrhotiques ont une maladie compensee, asymp- 
tomatique, qui dure entre 1 et 10 ans. Chez les malades 
atteints de cirrhose non compliquee dite « compensee », les 
incidences annuelles de survenue de la decompensation 
(ascite et [ou] ictere et [ou] hemorragie digestive et [ou] 
encephalopathie) et du carcinome hepatocellulaire sont 
respectivement de l’ordre de 4 % et 3 %. Apres la surve- 
nue d’une premiere decompensation, l’incidence annuelle 
de deces est fortement augmentee, proche de 10 % en 
l’absence de transplantation hepatique. La severite de la 
cirrhose peut etre evaluee par le score de Child Pugh 
(tableau 2) et par le model for end stage liver disease 
(MELD) qui permet de predire la mortalite a court terme 
(3 mois). Ce dernier modele utilise la bilirubinemie 
totale, la creatinemie, 1’ international normalised ratio (INR) 
et l’etiologie de la cirrhose. 10 

Hypertension portale 

Elle est responsable des principales complications de la 
cirrhose. Elle est la cause directe des hemorragies par rup- 
ture de varices oesophagiennes ou gastriques et contribue 
au developpement de l’ascite, de l’encephalopathie hepa- 
tique et des complications pleuro-pulmonaires. La gravite 
de ces complications est indissociable de la gravite de la 
cirrhose refletee par le degre d’insuffisance hepatocellu- 
laire. Les hemorragies par rupture de varices cesopha- 
giennes surviennent chez plus de 30 % des cirrhotiques. 
La mortalite liee a l’episode hemorragique est de 30 a 
50% en l’absence de traitement. 

Au cours des deux dernieres decennies, des traite- 
ments specifiques, pharmacologiques et endoscopiques, 
curatifs et preventifs des hemorragies ont ete proposes et 
ont conduit a ameliorer significativementle pronostic. Les 
essais randomises et des etudes de cohortes ont montre 
que la mortalite par rupture de varices oesophagiennes 
chez le cirrhotique est passee durant les 30 dernieres 
annees de 50 % a 30 %. 11,12 11 a recemment ete rapporte 


Score de Child Pugh 



1 POINT 

2 POINTS 

3 POINTS 

■ Bilirubine totale (pimol/L) 

<35 

35 a 50 

>50 

■ Albumine (g/L) 

>35 

28 a 35 

<28 

1 Temps de prothrombine 

>55% 

45 a 55% 

<45% 

1 Ascite 

Absente 

Minime 

Importante 

1 Encephalopathie 

Absente 

Minime 

Coma 

Stade A : 5 a 6 points Stade B 

7 a 9 points 

Stade C 

:10 a 15 points 
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que la mortalite hospitaliere est passee de 42,6 % en 1980 
a 14,5 % en 2000. 13 La mortalite a diminue de 9% en 
1980 a 0% en 2000 chez les patients Child Pugh A, de 
46% a 0% chez les patients Child Pugh B, et de 70% a 
32 % chez les patients Child Pugh C. Le taux de recidive 
hemorragique est passe de 47% en 1980 a 13 % en 2000. 
Les progres realises ces dernieres annees ont aussi 
concerne la prevention de la premiere rupture de varices 
oesophagiennes par |3-bloquants ou ligatures endosco- 
piques, et l’efficacite en termes de prevention des hemor- 
ragies digestives et de diminution de la mortalite est clai- 
rement demontree. 

Ascite 

L’ascite apparait chez 30% des malades atteints de cir- 
rhose. La premiere poussee d’ascite constitue un evene- 
ment majeur dans l’histoire naturelle de la cirrhose, le 
taux de survie a 1 et 5 ans s’abaissant respectivement a 
50% et 20%. Dix pour cent des malades ascitiques deve- 
loppent une ascite refractaire (on parle d’ascite refractaire 
lorsque l’ascite ne peut etre eliminee, ou recidive rapide- 
ment malgre le traitement medical bien conduit). La sur- 
venue d’une ascite refractaire au cours d’une cirrhose est 
souvent le reflet d’une insuffisance hepatocellulaire 
severe. La survie de ces malades est de 40 a 60% a 1 an et 
de 20 a 40 % a 2 ans. 

La survenue d’une infection est frequente chez les 
malades atteints de cirrhose, en particulier chez ceux 
ayant une ascite et (ou) une insuffisance hepatocellulaire. 
L’infection du liquide d’ascite est une complication fre- 
quente et grave. Elle survient chez 8 a 25% des malades 
hospitalises pour ascite. Le pronostic s’est beaucoup ame- 
liore ces 20 dernieres annees. Le taux des guerisons est de 
l’ordre de 80% et la mortalite hospitaliere est en dessous 
de 30 %. 10 

Syndrome hepato-renal 

Le syndrome hepato-renal est une insuffisance renale 
fonctionnelle compliquant une cirrhose decompensee 
avec ascite. II existe 2 types de syndrome hepato-renal : le 
syndrome hepato-renal de type I, insuffisance renale 
aigue devolution rapide de mauvais pronostic ; le syn- 
drome hepato-renal de type II, insuffisance renale mode- 
ree chronique devolution plus lente. La prevalence du 
syndrome hepato-renal chez les malades hospitalises 
pour ascite est d’environ 4 a 10%. Chez le malade asci- 
tique a fonction renale initialement normale, la probabi- 
lity de survenue d’un syndrome hepato-renal a ete eva- 
luee a 10% a 1 an, et a 39 % a 5 ans. Chez les malades 
ayant un syndrome hepato-renal de type L la mortalite a 
15 jours est estimee a 80 %! 4 

Complications pulmonaires 

Elies sont beaucoup plus rares. La prevalence des for- 
mes symptomatiques du syndrome hepato-pulmonaire 


est de l’ordre de 0,1 % et celle du syndrome porto-pulmo- 
naire inferieure a 1 %. Ces complications sont graves 
puisque la mortalite a 3 ans des malades atteints d’un syn- 
drome hepato-pulmonaire et oxygene-dependants est de 
90 %, et la moyenne de survie des malades ayant un syn- 
drome porto-pulmonaire severe est actuellement infe- 
rieure a 2 ans. 

Carcinome hepatocellulaire 

Le carcinome hepatocellulaire est devenu la complica- 
tion mortelle la plus frequente de la cirrhose. En France, la 
cirrhose alcoolique en est encore la cause majeure (60 %). 
L’incidence des carcinomes hepatocellulaires augmente 
en France (4 000 par an), et en 20 ans, le taux de mortalite 
par carcinome hepatocellulaire chez l’homme y a ete mul- 
tiplie par 4. Cela est explique essentiellement par la 
conjonction de 2 facteurs : une diminution de la mortalite 
due aux autres complications de la cirrhose (infection du 
liquide d’ascite, hemorragies d’hypertension portale) et a 
une augmentation de la frequence secondaire a l’accrois- 
sement du nombre de cirrhoses en rapport surtout avec 
l’infection par le virus de l’hepatite C! 5 En outre, il existe 
une synergie additive entre une consommation excessive 
d’alcool et l’infection parle virus de l’hepatite C, de meme 
qu’entre une consommation excessive d’alcool et la pre- 
sence d’un diabete qui a ete identifie plus recemment 
comme etant egalement un facteur de risque de carci- 
nome hepatocellulaire. 11 ’ L’obesite est un facteur predictif 
independant de ce dernier chez les patients ayant une cir- 
rhose alcoolique ou cryptogenetique! 7 

Histoire naturelle de la cirrhose en fonction 
de I'etiologie 

L’histoire naturelle de la cirrhose differe en fonction de 
sa cause. En cas de cirrhose compensee, beaucoup d’argu- 
ments suggerent qu’un traitement efficace de la cause de 
la maladie chronique du foie (arret de l’alcool, traitement 
antiviral) reduit fortement l’incidence des complications 
(tableau 3). 


Principales complications des cirrhoses 


1 Rupture de varices cesophagiennes 

30% 

1 Ascite 

30% 

1 Infection du liquide d’ascite 

2,4 a 7.5 % 

1 Ascite refractaire 

3% 

1 Syndrome hepato-renal 

1.2 a 3 % 

1 Syndrome hepato-pulmonaire 

5% 

1 Hypertension arterielle pulmonaire 

1% 

1 Carcinome hepatocellulaire 

10 a 25 % 


IM>1I1IIM 


1530 


LA REVUE DO PRATICIEN / 2005 : 55 


Cirrhose alcoolique 

Le pronostic des patients ayant une cirrhose alcoolique 
est determine, d’une part par la severite clinique et histo- 
logique de la maladie du foie au moment de la presenta- 
tion, et d’autre part par la poursuite ou non de la consom- 
mation d’alcool. Dans la majorite des etudes, la survie est 
significativement plus elevee chez les patients qui restent 
abstinents que chez ceux qui continuent de boire. Les 
effets benefiques de l’abstinence sur la survie sont obser- 
ves meme chez les sujets ayant une cirrhose decompensee 
bien que leur survie globale soit reduite. 18 

Cirrhose liee au virus de I'hepatite C 

Pendant les 5 premieres annees devolution, l’incidence 
annuelle de survenue de la decompensation est de l’ordre 
de 3 a 5% et celle du carcinome hepatocellulaire de 2 a 
4 °/o. Les facteurs predictifs de complications de la cir- 
rhose virale C les plus frequemment identifies sont Page 
eleve, le degre d’ alteration de la fonction hepatique (ele- 
vation de la bilirubinemie serique, abaissement du taux 
de prothrombine, et diminution de Palbuminemie 
serique) et le degre d’hypertension portale (varices oeso- 
pbagiennes, thrombopenie). Les facteurs virologiques 
(charge virale et genotype) ne sont pas des facteurs de 
risque de decompensation de la cirrhose. 

Les principaux facteurs predictifs independants de sur- 
venue d’un carcinome hepatocellulaire sont Page supe- 
rieur a 55-60 ans, le sexe masculin, la presence de varices 
oesophagiennes, un nombre de plaquettes bas, une biliru- 
binemie augmentee et un accroissement de la concentra- 
tion de l’a-foetoproteine dans le serum. Le carcinome 
hepatocellulaire est, dans les cirrhoses bees au virus C, la 
cause majeure de deces lies a l’atteinte hepatique. Globa- 
lement, le risque de deces chez les malades atteints de cir- 
rhose C est de l’ordre de 2 a 5%. Apres la survenue de la 
1" decompensation de la cirrhose, le risque de deces 
augmente de fat;on importante. L’incidence annuelle de 
deces est alors de l’ordre de 10% en l’absence de 
transplantation. L’esperance de vie a 5 ans est done infe- 
rieure a 50 %. 19 

Cirrhose liee a la steatohepatite non alcoolique 

Une cirrhose compensee peut rester stable pendant une 
periode assez prolongee, mais ces cirrhoses liees a l’obesite 
peuvent devenir aussi agressives qu’une hepatite C. II a ete 
rapporte que la probability cumulee de survie a 30 mois 
apres le diagnostic de cirrhose etait inferieure chez les 
patients ayant une cirrhose cryptogenetique liee a Pobesite 
que chez les patients ayant une cirrhose C non traitee, 
appariee sur Page et le sexe. Une atteinte hepatique severe 
etait aussi frequente dans les cirrhoses cryptogenetiques 
liees a Pobesite que dans les cirrhoses C, comme en temoi- 
gnait le nombre de patients ayant un score Child B ou C ou 
le nombre d’episodes de decompensation. Un carcinome 


* LA PRATIQUE 


La prevalence de la cirrhose en France n'est pas exactement 
connue (2 a 3 pour 1 000 environ), car de nombreux cas sont 
asymptomatiques. C'est pourtant a ce stade qu'il est imperatif 
de detecter ces patients afin de tenter de prevenir la 
survenue d’une decompensation et d'ameliorer le pronostic. 

')■ L'alcool represente 75 % des causes de cirrhose en France, 
viennent ensuite I'hepatite chronique C et la steatohepatite 
non alcoolique. De plus, l'alcool est associe dans au moins 
10 % des cas a une hepatite chronique C. 

■y Les hemorraqies par rupture de varices cesophaqiennes 
surviennent chez plus de 30 % des patients cirrhotiques. 

7 La mortality par rupture de varices oesophagiennes chez 
le cirrhotique est passee dans les 30 dernieres annees de 
40-50 %, a 15-20 %. 

Une ascite apparait chez 30 % des malades atteints 
de cirrhose. 

>• Le taux de survie a 1 et 5 ans apres la survenue d'une 
premiere poussee d'ascite est respectivement de 50 % 
et 20 %. 

Les effets benefiques de I'abstinence sur la survie sont 
observes meme chez les sujets avec une cirrhose 
decompensee. 

7 Le carcinome hepatocellulaire est devenu la complication 
mortelle la plus frequente des cirrhoses. 


hepatocellulaire etait detecte chez 27% des patients ayant 
une cirrhose ciyptogenetique liee a l’obesite, contre 21 % 
dans les cirrhoses virales C avec une probability cumulee 
de survie en fonction de l’age comparable. 20 

Cirrhose liee a I’hemochromatose 

L’hemochromatose est responsable d’une diminution 
significative de la survie mais uniquement chez les 
malades ayant une cirrhose ou un diabete au moment du 
diagnostic. Les causes de deces sont alors le carcinome 
hepatocellulaire survenant pratiquement toujours sur un 
foie cirrhotique, ou la decompensation d’une cardiomyo- 
pathie, d’une cirrhose ou d’un diabete. Lorsque la cir- 
rhose est installee, le risque de cancer persiste meme 
apres desaturation en fer. En revanche, les malades dia- 
gnostiques au stade precirrhotique et traites par phlebo- 
tomie, ont une esperance de vie identique a celle de la 
population en general. 

Cirrhose biliaire primitive 

L’apparition de la cirrhose represente un toumant evo- 
lutif dans la progression et le pronostic de la maladie. De 
nombreux modeles ont ete concus pour predire la survie. 
Le score de la Mayo Clinic utilise l’age, la bilirubinemie, 
l’albuminemie, le temps de prothrombine, et la presence 
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ou Fabsence d’oedemes. Ce score n’est pas superieur a la 
bilirubinemie isolee. Lorsque la bilirubinemie depasse 
100 pmol/L a 2 reprises en l’espace de 6 mois, la mediane 
de survie est de 2 ans. Cette valeur seuil est utilisee pour 
decider du moment de la transplantation, mais une insuf- 
fisance hepatocellulaire severe (Child Pugh C) ou une cir- 
rhose decompensee doivent faire discuter la transplanta- 
tion quel que soit le taux de bilirubine. Contrairement aux 
idees revues, le carcinome hepatocellulaire ne doit pas 
etre considere comme une complication rare de la cir- 
rhose biliaire primitive. Son incidence au stade tardif de la 
maladie n’est pas differente de celle observee au cours de 
la cirrhose virale C. zl 


CONCLUSION 


Complication evolutive de toute hepatopathie chro- 
nique, la cirrhose est une maladie frequente de diagnostic 
souvent tardif. En effet, son histoire naturelle est marquee 
par sa decouverte a un stade compense dans 1 tiers des 
cas, et decompense dans 2 tiers des cas. Son diagnostic 
plus precoce a comme objectif de prevenir et (ou) de 
depister les complications (essentiellement carcinome 
hepatocellulaire et hemorragies par rupture de varices). ■ 


SUMMARY Epidemiology and natural history 
of cirrhosis 

The cirrhosis prevalence in the whole French population can be 
estimated between 2000 and 3300 cases/million of individuals. 
Alcoholism, hepatitis C virus and non alcoholic fatty liver disease 
are the three most common causes of cirrhosis in France. About 
40% of patients with cirrhosis have compensated cirrhosis and are 
asymptomatic over long period of 1 to 10 years. Decompensation of 
cirrhosis was considered when a patient first developed one of the 
mayor complications of the disease (ascites, jaundice, 
encephalopathy or gastrointestinal haemorrhage). After the first 
decompensation, the incidence of death is about 10% by year, in 
the absence of hepatic transplantation. The mortality of patients 
with cirrhosis and acute varicose bleeding has greatly decreased 
over the past 2 decades in concurrence with an early and combined 
use of pharmacological and endoscopic therapy, but hepatocellular 
carcinoma is the most frequent life threatening complication. 
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Epidemiologie et histoire naturelle 
de la cirrhose 

La prevalence totale des cirrhoses en France peut etre estimee 
entre 2 000 et 3 300 cas par million d'habitants. Les 3 causes les 
plus frequentes sont I'alcool, le virus de I'hepatite C et la 
steatohepatite non alcoolique. Pres de 40 % des cirrhotiques ont 
une maladie compensee asymptomatique qui dure entre 1 et 10 ans. 
Apres la survenue d'une premiere decompensation (ascite et [ou] 
ictere et [ou] hemorragie digestive et [ou] encephalopathie), 
I'incidence annuelle du deces est fortement augmentee, proche de 
10 % en I'absence de transplantation hepatique. Grace aux progres 
realises depuis 20 ans, la mortalite due aux complications de la 
cirrhose (infection du liquide d'ascite, hemorragies de 
I'hypertension portale) a diminue, et le carcinome hepatocellulaire 
est devenu la complication mortelle la plus frequente de la cirrhose. 
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